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En los estudios realizados sobre comparaciéon de frecuencia
de Enfermedades raras en Espafa, Asturias presenta una
elevada frecuencia de enfermedades difusas del tejido
conectivo. Nuestro objetivo es intentar estimar la incidencia y
los diferentes factores de la esclerosis sistémica en el
Principado de Asturias entre 1996-2008.

En el periodo de tiempo analizado (1996-2008, trece afios) se han diagnosticado
en los hospitales asturianos un total de 222 casos nuevos los que nos da unas
tasas de incidencia de 20,4 casos/100.000 habitantes y una tasa media
anual de 15,7 casos por millén de habitantes y afio.

La incidencia es considerablemente mayor en mujeres (grafico 2), con tasas de
32,4 caso0s/100.000h, que en hombres, con tasas de 8,7. La incidencia es mayor
con la edad (gréfico 3)

Esta enfermedad, habitualmente, cursa con las manifestaciones del sindrome de
CREST (gréfico 1) presentando afectacion general, cutanea, visceral,
cardiorespiratoria, musculoesquelética, renal, etc. Tiene forma cutanea y
sistémica y sindromes esclerodermiformes (fascitis eosinofilica, sindrome de
aceite toxico, sindrome de mialgia eosinofilica, implantes de silicona) con dos
patrones de presentacion.

La mayoria de los enfermos presentan signos de afectaciéon -visceral (tablas 1
y 2) y, cuando hay compromiso del tracto gastrointestinal, el corazén, los rifiones
o los pulmones (esclerosis sistémica), la enfermedad puede causar la muerte.

Por lo general, se diagnostican a través de la historia clinica y de los
hallazgos fisicos. Para determinar la extension y severidad de la alteracién de
los distintos 6rganos internos se efectian los examenes indicados en la tabla
anexa.

El curso y la severidad de la enfermedad resultan impredecibles, ya que,
varfan ampliamente de unos enfermos a otros.

La primera causa de muerte es la afectacién pulmonar (siendo mas frecuente
la neumonitis intersticial y la fibrosis pulmonar en la Esclerosis Sistémica
Diseminada y la hipertensién pulmonar en la Esclerosis Sistémica localizada).

En un gran nimero de pacientes la esclerosis puede estabilizarse durante
unos afios y ser lentamente progresiva.

La supervivencia global suele ser del 80% a los 5 afios. En Asturias, de los
222 enfermos seguidos han fallecido un 16%. Han fallecido, proporcionalmente,
mas hombres (un 42% de ellos frente a solo un 6% de las mujeres).

En Asturias, en nuestra serie, los farmacos mas utilizados fueron los AINE-
s(79%), los corticoides (67%, sobre todo en mujeres). A gran distancia se sitlan:
la penicilamina, los inmunosupresores, la bomba de protones (todos con un
26%), las prostaciclinas (23%) y la ciclofosfamida (12%).

Estamos ante una enfermedad crénica de causa desconocida, caracterizada por fibrosis difusa, cambios degenerativos y anormalidades vasculares
en piel (esclerodermia), estructuras articulares y érganos internos (sobre todo esé6fago, intestino, tiroides, pulmén, corazén y rifién), que tiene

gravedad y evolucion muy diversas: desde afectacion

estrictamente cutanea y evolucién muy prolongada (a veces décadas) hasta un engrosamiento cutaneo generalizado que progresa muy

rapidamente hasta provocar, en ocasiones, un ataque mortal.

Los tratamientos utilizados son sintomaticos y, tiene un éxito relativo. No se conoce ningun tratamiento curativo de la enfermedad.
En Asturias los patrones epidemiol6gicos se corresponden casi con absoluta precisiéon a los publicados en distintas series, con misma proporcion
de sexos, tasas de incidencia, formas de presentacion, y resultados de la patologia asi como evolucién de la incidencia (grafico 4). Se observa

en esta enfermedad una marcada mayor representacion del sexo femenino.

Este proyecto ha sido financiado a cargo de los fondos para la cohesidn territorial 2010 del Ministerio de Sanidad y Politica Social que fueron aprobados en el
CISNS como apoyo a la implementacion a la Estrategia en Enfermedades Raras del Sistema Nacional de Salud

Gréfico 1: Sindrome de CREST
Estudio descriptivo de céalculo de presentaciéon clinica, tasas
de incidencia de la Esclerosis Sistémicas en el periodo y
medias anuales segun el sexo, los grupos etarios y la
evolucion en el tiempo. La informacion procede de los
registros de actividad hospitalaria del Principado Asturias y
de las historias clinicas de cada paciente diagnosticado como
caso de esclerosis sistémica residente en Asturias entre
1996-2008.

Tabla 1: Esclerosis sistémica. Proporcion de los distintos componentes del
Sindrome de CREST . Asturias, 1996- 2008

Crest: Hombres % Mujeres % Total %

Calcinosis 16,7 48,3 39,5
Raynaud 58,3 83,9 76,7|
Hipomotilidad eséfago 58,3 54,8 55,8
Esclerodactilia 58,3 64,5 62,8
Telangectasias 41.7] 51.6 48.8]

Tabla 2: Esclerosis sistémica. Presentacion clinica. Asturias, 1996- 2008

Ciinica: Hombres % [Mujeres % [Total % — HombresiX] Mu lsresiEHN|io tal 1]
Clinica General isfagia 1.7 45.2) 44,2
Fenémeno de Raynaud 83,3 93,5 ] [ e o GEreTn) Ere = )
Induracién progresiva de piel 25| 16.1] 18.6|Neumatosis =8 55 et}
Artralgias 75| 77,4 76.7cirrosis biliar_primaria o 3.2 2,3
Rigidez articular s8.3 48,4] 51,2[Cardiorrespiratorio:
Fatiga 33.3 25.8 27.9Fibrosis pulmonar s8.3] 5.2] 8.8}
Pérdida de peso 25| 9.7 1aPleuritis 8.3} 6.4 7]
T Pericarditis of 3.2 2.3
Edemas 585 77,4 2y ey 23] e e
Edemas en manos 25| 54.8 a6, s|Arritmia cardiaca - 2
Edemas en antebrazos ol 6.4 a7 cardiaca 25 12.9 10.9]
b "IRenates:
Edemas en cara o 12,9) 9.3| R erronara o = i
Edemas en pies 100| 35.5 37.2)i7a maiigna =5 & ]
Engrosamiento piel 58.3 45.2] 48.8]insuficiencia Renal o 5.7 ]
Desaparicion de pliegues 16,7 6.4 9.3|metaplasia Barret s.3] 3.2 2.7}
Rostro sin expresion 16.7 10,3 18,6[Sind Sjogrem 5.3 193] 16.3)
Microstomia 33.3 38.7 37.2|Sibilancias. 16.7] 6.4) 0.3
Ausencia surcos peribucales 16.7 3.2) 7[Musculoesaueteticos:
Atrofia piel 16.7 12,9) 14Roce por friccion en rodilias 16.7] 12,9 14
Ulceracion 25| 38.7 34,9]En vainas tendinosas 25} 12,9) 16.3)
Calcificacién 16.7 a1.9 34,9 contractura en flexion MvsS 25 .7 14
Pigmentacion 8.3 32.2] 25,6 Ulceras woficas en dedos. s8.3) 5.2 a8.9)

Gréfico 3: Esclerosis sistémica.
Presentacion por edad al diagnéstico.
Asturias, 1996-2008

Namero de casos

Gréfico 2: Esclerosis sistémica.
Presentacién por sexo. Asturias,
1996- 2008
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Grafico 4: Esclerosis sistémica.
Presentacién por afio de primer
diagnéstico. Asturias, 1996- 2008
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